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RESUMO

A epidermdlise bolhosa (EB) é uma dermatose hereditdria, relativamente rara, que possui diversas formas de
apresentacao clinica e se caracteriza pelo aparecimento de bolhas em pele e mucosas. Algumas formas de EB
apresentam manifestacdes estomatoldgicas, como bolhas no palato, lingua, assoalho bucal, labios, além de
displasias dentarias e microstomia. No presente trabalho, os autores fazem uma revisdo da literatura sobre o
assunto e apresentam um caso clinico de um paciente de 15 anos de idade, portador de epidermdlise bolhosa
distrdfica recessiva, enfocando as principais manifestacdes estomatoldgicas da doenca.

Descritores: epidermdlise bolhosa, manifestacdes estomatoldgicas, dermatoses muco-cutaneas.

ABSTRACT

Epidermolysis Bullosa is a rare hereditary bullous disease that is characterized by the formation of blisters on
skin and mucosa. Oral manifestations of this disease can occur as bullae on the palate, tongue, floor of the
mouth and lips. In addition, enamel hypoplasia e microstomia can be seen. In this paper, the authors present a
case of a 15 years old patient, with epidermolysis bullosa of dystrophic form, emphasizing the oral findings of
the disease.

Descriptors: epidermolysis bullosa, oral manifestations, mucocutaneous dermatosis

INTRODUCAO

A epidermdlise bolhosa (EB) é uma dermatose
hereditaria, relativamente rara, que possui diversas
formas de manifestacdo clinica e caracteriza-se pela
formacdo de bolhas na regido cutaneo-mucosa. Tais
bolhas podem surgir apds traumatismos ou irritagdes
como também podem ocorrer espontaneamente. A
importancia dessa desordem para a odontologia
consiste no fato de que algumas formas de EB

apresentam manifestacdes estomatoldgicas, como

bolhas no palato, lingua, assoalho bucal, labios, além
de displasias dentarias e microstomia, o que dificulta
a realizacdo do tratamento dentario convencional.
Este trabalho objetiva realizar uma revisao
da literatura sobre esta patologia, enfocando as
diversas formas clinicas da doenca e apresentar um
caso clinico da variante distrdfica recessiva, com suas

manifestacGes estomatoldgicas.

*Professor Assistente, Mestre, responsavel pela Disciplina Cirurgia Buco-Maxilo-Facial da Faculdade de Odontologia da Universidade

Federal de Sergipe.

**Alunas do Curso de Graduagdo da Faculdade de Odontologia da Universidade Federal de Sergipe.
***professora Assistente, Mestra, Responsdvel pela Disciplina Patologia Oral da Faculdade de Odontologia da Universidade Federal

de Sergipe.

v.3, n.4, out/dez - 2003

19



DA SILVA et al.

REVISAO DE LITERATURA

EB compreende um conjunto de afeccbes de
carater hereditario com diferentes quadros clinicos e
modos de transmissdao genética, caracterizados,
principalmente, pela fragilidade dos tecidos com
formagcao de bolha ou vesiculas (MARCONDES, 1992;
REGEZI, SCIULBA, 1991; SAMPAIO et al., 1989;
SHAFER et al, 1985; SIPAHIER, 1994; TRAVIS et al.,
1992; WRIGHT et al, 1984).

Existem mais de 23 subtipos de EB descritos,
cuja classificacdo € baseada nas caracteristicas
fenotipicas, no tipo de heranca e na avaliacdo
microscopica do defeito especifico do tecido (LANIER,
1990; WRIGHT, 1984).

As bolhas sao volumosas cavidades intra e
subepidérmicas, contendo liquido no seu interior. O
mecanismo fisiopatoldgico de sua formacao € atribuido
a uma fragilidade das células basais epidérmicas, que,
ao se romperem, permitem que o espago produzido
na epiderme seja preenchido com fluido extracelular
e conseqiiente formacao de bolhas. Histologicamente,
as bolhas caracterizam-se pelo desprendimento
epidérmico completo ou de uma de suas camadas,
que sdo formadas por queratindcitos e células
dendriticas. Os queratindcitos produzem queratina, em
que cada molécula é produzida por um gene individual
que se encontra nos cromossomos 12 e 17; nestes
cromossomos foram encontradas anormalidades nos
genes que codificam as queratinas das células
epidérmicas basais em individuos com EB simples, cuja
deficiéncia é na epiderme.

Sdo reconhecidas varias formas de
epidermdlise bolhosa, que podem ser classificadas
em: E.B. simples generalizada e localizada, E.B.
distrofica e recessiva, E.B. juncional ou letal e E.B.
adquirida (SHAFER et al., 1985).

A forma simples é herdada em carater
autossomico dominante; manifesta-se ao nascer ou
imediatamente apds, melhorando na puberdade. O

progndstico em relagdo a vida normal € bom. Essa

forma de epidermdlise caracteriza-se pelo
desenvolvimento de bolhas limitadas as maos e aos
pés no tipo simples localizado (Weber-Cockayne),
podendo raramente estender-se a joelhos, cotovelos
e tronco. Geralmente é recidivante (SHAFER et al.,
1985). As membranas mucosas nao sao envolvidas,
os cabelos e as unhas sao geralmente normais. A
freqiiéncia do desenvolvimento das bolhas aumenta
com o calor, estando relacionadas com a friccao.
Geralmente curam entre dois e dez dias, sem cicatrizes
residuais ou pigmentacoes permanentes (GORMLEY,
SCHOW, 1976).

Na forma generalizada, chamada Koebner, as
vesiculas e as bolhas desenvolvem-se em
conseqiiéncia da destruicdo das células basais e
suprabasais, de modo que alguns nlcleos podem
persistir no assoalho da bolha. As células individuais
ficam edemaciadas e apresentam destruicdo de
organelas e tonofibrilas com o deslocamento do niicleo
para a parte superior da célula. Na forma localizada
da doenca, a presenca das bolhas é intra-epidérmica
e suprabasal (SHAFER et al., 1985).

A forma distréfica pode ser do tipo
autossoémica dominante ou recessiva. O tipo
dominante, também chamado Cockaine-Tourine, tem
seu inicio na 12 infancia e pode ser retardado até a
puberdade. As bolhas aparecem, comumente, nos
tornozelos, joelhos, cotovelos, pés e cabeca e estdo
relacionados ao trauma. A cura resulta em cicatrizes,
geralmente do tipo queldide. As unhas, na maioria
das vezes, sao espessas e distroficas, sendo comum
a presenca de pequenos nddulos esbranquicados na
pele (milias) (CARROL et al., 1983; LANIER et al., 1990;
SHAFER et al., 1985; SIPAHIER, 1994; WRIGHT, 1984).
A forma distrofica recessiva, também chamada
Hallopeau-Siemens, entretanto, é a forma classica da
E.B. (SHAFER et al., 1985) e inicia-se precocemente
ao nascimento ou na primeira infancia. As bolhas se
desenvolvem espontaneamente e cicatrizam com
dificuldade (KAHN, TRIGGER, 1976). As lesdes na pele
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aparecem com freqiiéncia nas maos, pés, nadegas,
omoplatas, cotovelos, dedos e occipicio. O cabelo
apresenta-se usualmente ralo, e as unhas sao
ausentes ou distrdficas. Estas lesdes tendem a curar
com atrofia, milia e pigmentacdo (SHAFER et al., 1985).
A acentuada disfagia clinica e o impacgao fecal sdo
problemas clinicos comuns, fazendo-se necessaria
uma dieta suave, liquida ou pastosa (CRAWFORD Jr.
etal., 1976).

A epidermdlise bolhosa juncional chamada
letal ou Herlitz-Pearson é a mais grave de todas, sendo
considerada incompativel com a vida. Inicia-se ao
nascimento, com erosoes e bolhas, comumente nas
extremidades e base das unhas, que podem estar
ausentes. As mucosas geralmente sao comprometidas
(AZULAY, 1985; CARROL et al., 1983; LANIER et al.,
1990). Normalmente ha auséncia de cicatrizes, milia
ou pigmentacdo, e as bolhas sdao semelhantes as
encontradas no tipo distrofica recessiva, exceto pelo
fato de aparecerem espontaneamente, ocorrendo
perda de areas extensas da pele.

A forma adquirida é uma forma rara na qual
ndo ha evidéncia de transmissdo hereditaria e surge
na idade adulta. Assim como na distrdfica, existe a
formacdo de bolhas nos pontos de traumatismo,
deixando cicatrizes atrdficas e milias. As unhas podem
ser normais ou distroficas, podendo ocorrer lesées
na mucosa.

As manifestacdes orais variam de acordo com
o tipo de EB, sendo que na EB simples, na distrofica
dominante e na adquirida, ndo ocorrem alteragoes
dentarias. Na EB distrdfica dominante, ocorrem bolhas
em 20% dos casos, com milias (CARROL et al., 1983;
LANIER et al., 1990; MARCONDES, 1992; SHAFER et
al., 1985).

Na EB distrofica recessiva, as manifestagbes
intra-orais sao severas e debilitantes. Sulcos
vestibulares sdo obliterados pelas cicatrizagoes.
Anquiloglossia é comum, e a lingua torna-se atrdfica

e lisa, exceto onde esta afetada por uma bolha. Os

dentes sdo freqgiientemente envolvidos por caries, a
ponto de serem destruidos até a gengiva (CRAWFORD
Jr. et al., 1976). Também podem ser hipoplasicos, com
falhas de esmalte e se apresentarem supranumerarios
ou impactados (GORMLEY, SCHOW, 1976). O
surgimento de bolhas na boca € comum e podem ser
provocadas por amamentagdo ou por tratamento
dentario. Essas bolhas sdo dolorosas, especialmente
quando se rompem ou quando o epitélio descama
(MARCONDES, 1992; SHAFER et al., 1985).

Na EB recessiva juncional, as bolhas intra-
orais sdo muito extensas e causam sérios problemas
na alimentacdo (SHAFER et al., 1985; SIPAHIER,
1994). Também ocorrem alteragbes acentuadas na
formacao do esmalte e da dentina dos dentes deciduos.

O envolvimento oral da EB afeta todas as
superficies orais, incluindo a lingua, mucosa jugal,
palato, assoalho da boca e gengiva. Mas, com a
progressao da doenca, algumas complicacdes podem
surgir como resultado da severidade e do aumento
de bolhas. Ocorre, freglientemente, uma dificuldade
na movimentagdo da lingua, como conseqiiéncia da
escarificacdo sofrida. Além disso, a mucosa pode se
tornar aderida a gengiva em areas edéntulas ou no
colo do dente em areas dentadas. Tal aderéncia é
resultado de contracdes das cicatrizes ou de formacgoes
de bolhas na regiao.

Nos dentes, as alteracbes vém sendo descritas
como deformidades, defeitos congénitos e formagao
anormal de esmalte. Dentes impactados e
supranumerarios também sdo muito comuns. Caries
extensas, escarificacao dos tecidos periodontais e
abscessos vém sendo relatados.

Observa-se, também, que, um ou dois meses
apos extracbes multiplas, ocorre completa perda do
vestibulo nas areas edéntulas. O osso alveolar
reabsorve, e o palato e 0 assoalho da boca se tornam
continuos com o vestibulo bucal. Fregiientemente o
movimento da lingua é afetado como resultado das
cicatrizes (GORMLEY, SCHOW, 1976).
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Sao varias as limitagdes que o cirurgido-
dentista possui ao lidar com um paciente com EB. O
préprio fato de ndo existir um tratamento especifico
para doencga é bastante preocupante. O que existe,
apenas, é terapia paliativa que pode vir a promover
uma melhora temporaria. Uso sistémico de vitaminas
A e E é descrito como agentes efetivos na redugao da
severidade e dos indices de ocorréncia de bolhas.
Contudo, a maneira pela qual tais agentes funcionam
ainda é desconhecida, e o controle absoluto da doenca
nao vem sendo mostrado com o uso destas vitaminas.
O tratamento de infeccdes secundarias e de anemia,
quando existentes, sdo as formas mais abrangentes
de terapia utilizadas (GORMLEY, SCHOW, 1976).

RELATO DO CASO

Paciente D.C.A.S., de 15 anos de idade,
género masculino, cor branca, foi encaminhado ao
cirurgido buco-maxilo-facial para remocao dos dentes
13, 23, 37 e 43 devido ao acentuado apinhamento em
ambos os arcos dentais. O paciente era portador de
epidermdlise bolhosa distrofica recessiva, com
diagnodstico confirmado através de exame
histopatoldgico, estando em acompanhamento clinico
pelo dermatologista.

Com relacdo a histdria familiar, quatro irmds
ja haviam falecido em decorréncia de complicacoes
associadas a epidermdlise, e uma irma mais nova
apresentava-se com a mesma patologia. Os pais nao
apresentavam sinais da doencga.

Na histdria médica, havia o relato de uma
cirurgia realizada ha 01 ano para tratamento de
megacolon. Devido a epidermdlise, o dermatologista
havia inicialmente contra-indicado o uso de aparelhos
ortodonticos.

Ao exame clinico, o paciente apresentava-se
com bolhas em joelhos, mdos e pés (FIG. 1), com
ulceracdes freqiientes e de cicatrizacdo lenta, além
de unhas distroficas (FIG. 2). Ao exame intra-oral,
observou-se a presenca de bolhas em diversos pontos

da mucosa bucal (FIG. 3), lingua desnuda (FIG. 4),
placas esbranquicadas em mucosa jugal e labial,
tipicas de processo cicatricial, gengivite generalizada,

hipolasia de esmalte e elevado indice de carie (FIG. 5).

. D,

Figura 01

Figura 02

Figura 03
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Figura 04

i

Figura 05

Foi instituido um rigoroso controle de placa
bacteriana com orientagoes de higiene oral. No periodo
de reavaliacdo, o paciente apresentou uma acentuada
melhora nas lesGes orais e optou-se por discutir com
os familiares, com o ortodontista e com o
dermatologista a possibilidade de tratamento
ortoddntico através de aparatologia mdvel, visando
correcao do apinhamento, o que foi aceito por todos.
O dente 37 foi removido, por encontrar-se com
acentuada destruicdo coronaria. O tratamento
ortodontico foi, entdo, conduzido sob supervisdo
constante dos profissionais, com boa tolerancia dos
tecidos orais ao aparelho removivel.

DISCUSSAO

De acordo com os achados clinicos e
histopatoldgicos, o paciente foi diagnosticado como

portador de epidermdlise bolhosa distrofica recessiva.
Esta é considerada a forma classica de EB e inicia-se
precocemente ao nascimento ou na primeira infancia.
No presente caso, o paciente com 15 anos de idade,
ndo possuia pais com sinais da doenga, embora cinco

irmas tenham apresentado a mesma patologia.

Nesta forma de EB, sao verificadas alteracbes
dermo-epidérmicas com formacdo de vesiculas ou
bolhas ao menor trauma (HORITA et al., 2003). As
bolhas se desenvolvem na pele, espontaneamente e
cicatrizam com dificuldade. Aparecem com freqiiéncia
nas méos, pés, nadegas, omoplatas, cotovelos e dedos.
As unhas sdo ausentes ou distroficas (SHAFER et al.,
1985). No caso relatado, o paciente possuia bolhas
nos joelhos, nas mdos e nos pés, com ulceractes de
dificil cicatrizacdo, além de unhas distroficas.

A acentuada disfagia clinica e a impactacdo
fecal, comumente presente nestes casos, sao
causadas por bolhas formadas pelo traumatismo e
podem ser encontradas em todo o curso do sistema
digestivo. Neste caso clinico, o paciente havia sido
submetido a uma cirurgia para tratamento de
megacdlon, que é uma obstrugdo funcional do intestino
grosso, provavelmente causada pela formacao de
bolhas na mucosa intestinal.

As manifesta¢des de interesse ao cirurgidao
dentista sao as que comprometem a face, a cavidade
oral como parte do sistema digestivo e suas
conseqiiéncias para o estado geral do paciente. Os
locais da boca onde ocorrem lesdes com maior
freqliéncia sdo a lingua, os labios, a mucosa jugal e,
com menor freqiiéncia, o palato duro (CARRARO et
al., 1997). Neste paciente, o exame intra-oral revelou
a presenca de bolhas em diversos pontos da mucosa
bucal, lingua desnuda e placas esbranquicadas em
mucosas jugal e labial.

As mas condigGes de saude bucal encontradas
nestes pacientes sao de origem multifatorial. A procura
pelo tratamento odontoldgico é tardia e existem
dificuldades para realiza-lo devido ao fato de que o
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simples manuseio dos tecidos orais pode favorecer
ao aparecimento de bolhas (HORITA et al., 2003). No
presente relato, o paciente além de apresentar-se com
gengivite generalizada e elevado indice de cérie,
possuia um agravante, que era o apinhamento dental

em ambas as arcadas.

CONSIDERACOES FINAIS

A epidermolise bolhosa é uma dermatose
muco-cutanea com manifestagdes estomatoldgicas.
E importante que o cirurgido-dentista saiba reconhecer
as principais lesdes orais desta doenca para poder
superar as limitagdes do tratamento dentario nestes
pacientes.
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